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هتفرگ ماجنا يحارج لامعارد يشوهيب ياه شور يوگلارييغت يسررب
ياه لاس يط رد86 -1390رهش يمطاف ينامرد يشزومآزكرمرد
ليبدرا
،يناما زوريف، داشرف ديحو ، يراتس اللهاركذيتمارك نيسح
ليبدرا يكشزپ مولع هاگشناد ،يربشوه سانشراك
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فده و هقباس:لماوع ريثات تحت دناوت يم بسانم يشوهيب شور باختنا
دريگب رارق يفلتخم .،لمع عون،يشوهيب صصختم هبرجت ،راميب تيعضو
و يناتسراميب تاناكما...ريثات تحت ار يشوهيب شور كي باختنا دنناوت يم
دنهد رارق .ءزج يعضوم ياه يسح يب ،لاروديپا ،لانياپسا ،يمومع يشوهيب
دشاب يم اه ناتسراميب رد هتفرگ ماجنا عياش ياه شور.هعلاطم نيازا فده
هك تسا هتكن نيا يسرربدروم ياه لاس يطرد يشوهيب ياه شور يوگلا ايآ
هن اي تسا هتفاي رييغت هعلاطم.
راك شور:شهوژپ نيارد1000لاس لوا ههام هس زا هنومن86و
نينچمه1000لاس لوا ههام هس زا هنومن90ديدرگ باختنا .رتفد زا اه هنومن
درگ يروآدرگدوش يم تبثو هتشون ناتسراميب رد هك يحارج لامعا تبثدي.
هتسد هس رد لك روطب يشوهيب ياه شور)هك اه يسح يب ،يمومع يشوهيب
نشيدس،دشاب يم مه كولب لماش (دنتفرگ رارق.عونتم هب هجوت اب نينچمه
دنديدرگ باختنا يمومع و يدپوترا ياه يحارج طقف يحارج لامعا ندوب
.يراما رازفا مرن رداه هدادspssدروم يرامآ ياه شور اب و هدش تبثو هيزجت
دنتفرگ رارق ليلحت.
هتفاي :هعلاطم دروم ياه لاس يط رد2249زا هك تسا هتفرگ تروص لمع
نيب نيا1416كيدزن و هتفرگ تروص يمومع يشوهيب شور هب لمع
هب63تسا هداد صاصتخا دوخ هب ار يشوهيب ياه شور لكدصرد.مهس
اب يسح يب ياه شور584هب26نشيدس و تسا هديسر دصرد
)مارايشخب(اب249دروم11دوخ هب ار يشوهيب ياه شور لك زا دصرد
تسا هدادصاصتخا.52لوا ههام هس رد يمومع يشوهيب شور لك زا دصرد
لاس90و48لاس لوا ههام هس رد دصرد86تسا هتفرگ تروص .كيدزن
هب60لاس تسخن ههام هس رد يسح يب شور زادصرد90هب كيدزن و40
لاس لوا ههام هس رد دصرد86تسا هتفرگ تروص .دروم موس شور درومرد
تسا نشيدس نامه هك رظن70لاس لوا ههام هس رد دصرد90و30دصرد
لاس تسخن ههام هس رد شور نيا86دشاب يم.
يريگ هجيتن:ينامز هلصاف رد يشوهيب ياه شور جياتن يسررب5لاس
نم رتشيب فلاخ نيا و هدوب رتشيب يمومع يشوهيب دادعت هكدادناشنو عبا
ياه كولب و يسح يب تمس هب دياب يشوهيب هك ارچ تسا يشوهيب عجارم
يمومع يشوهيب تمس هب هن دنك اديپ قوس يا هيحان.
يديلك تاملك :،يمومع يشوهيب ،يسح يب شور هب يشوهيب
يبصعكولب .يمطاف ناتسراميب ،نشيدس
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Background and Objective:The Carriers of α-globin
triplication show no clinical symptoms or significant
hematological changes, but co-inheritance with β-
thalassemia has been reported to worsen the clinical and
hematological features of the patient as well as the trait.
Patient Report:We describe 2 years old female with
jaundice, thalassemic facise and spleenomegaly. The
result of CBC test was:RBC Count:3.45×106/µL,
Hb:6.5mg/dl, HCT:23.2%, MCV:67.2fL, MCH:18.8pg,
MCHC:28g/dL, RDW:27.8. In PBS was seen
hypochromic and microcytic RBC's with target cell and
schistocyte. She diagnosed with thalassemia intermedia,
But In molecular studies patient's father was
heterozygous mutation of IVSI-5 with heterozygous of
ααα(anti3.7) and her mother also suffered of
heterozygous ααα(anti3.7). Also patients has
heterozygous mutations of IVSI-5 and homozygous
ααα(anti3.7). In the next pregnancy of mother’s patient,
she evaluated with prenatal diagnosis with CVS and
became clear that fetus is homozygous of ααα(anti3.7).
After birth, patient’s sister had similar symptoms like
patient.
Conclusion:Excess alpha-globin chains play a major role
in the pathophysiology of homozygous β-thalassaemia.
The clinical and hematological picture of ß-thalassemia
heterozygotes with a triplicated α-globin gene
arrangement ranging from an asymptomatic presentation
to moderate thalassemia intermedia phenotype.
Suggested that homozygous alpha-gene triplication
interacts with a severe β-thalassemia mutation to cause
α-chain excess equivalent to that observed in
homozygous β-thalassemia intermedia.
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